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Resumen
Antecedentes:  Los  linfangiomas  se  originan  por  una  malformación  congénita  del  sistema  lin-
fático que,  en  general,  afecta  a  nin˜os  y  muy  poco  a  adultos.  Se  localizan  habitualmente  en
el cuello  (75%)  y  axilas  (20%),  pero  también  pueden  aparecer  en  otras  localizaciones;  muy
raramente  en  el  bazo.
Objetivos:  Por  su  rareza,  se  presentan  3  casos  de  linfangiomas  esplénicos  (un  paciente  pediá-
trico y  2  adultos)  y  se  revisa  esta  enfermedad.
Caso  clínicos:  Los  2  pacientes  adultos  estaban  asintomáticos;  el  otro,  pediátrico,  refería  cri-
sis de  dolor  abdominal,  sin  otra  sintomatología.  En  los  3  pacientes  se  realizaron  ecografía  y
tomografía  computada  abdominal,  esplenectomía  completa  y  estudio  histopatológico  del  bazo
extirpado.  En  los  pacientes  asintomáticos,  el  linfangioma  fue  descubierto  de  modo  incidental
en el  curso  de  otra  enfermedad.  En  los  3  casos,  el  diagnóstico  fue  realizado  por  la  combinación
de estudios  de  imagen  e  histopatológico.  La  clínica  y  examen  físico  respecto  al  efecto  masa
fueron negativos.  Se  realizó  esplenectomía  completa  en  los  3  casos  sin  complicaciones.
Conclusiones:  El  linfangioma  esplénico  es  muy  raro,  más  en  adultos.  Con  frecuencia  es  asinto-
mático y  es  detectado  de  modo  fortuito  por  estudios  de  imagen  realizados  por  otra  causa.  El
diagnóstico  ﬁnal  debería  estar  basado  en  la  suma  de  los  datos  clínicos,  radiológicos  e  histopa-
tológicos.  El  tratamiento  de  elección  es  la  esplenectomía  y  el  pronóstico  es  bueno.
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Splenic  lympangioma.  A  rare  tumour.  Presentation  of  3  cases  and  a  literature  review
Abstract
Background:  Lymphangiomas  are  benign  tumours,  considered  to  be  congenital  malformations
of the  lymphatic  system  that  predominately  affect  children,  with  only  a  few  cases  reported  in
adults. The  most  common  sites  of  these  lesions  are  the  neck  (75%)  and  axillary  region  (20%),
but rarely  found  in  the  spleen.
Objective:  A  description  is  presented  of  3  cases  of  incidentally  detected  splenic  lymphangioma,
one in  a  child  and  in  2  adults,  respectively,  as  well  as  a  literature  review.
Clinical cases:  After  a  clinical  and  physical  examination,  all  patients  had  an  abdominal  ultra-
sound, CT  scan  and  a  complete  splenectomy,  followed  by  a  histopathological  study  on  the
removed spleen.  Two  patients  were  asymptomatic,  and  the  paediatric  patient  referred  to  inter-
mittent abdominal  pain  without  other  symptoms.  The  clinical  and  physical  examinations  related
to the  mass  were  negative.  The  ﬁnal  diagnosis  was  based  on  a  combination  of  radiological  and
histopathological  ﬁndings.  Total  splenectomy  was  undertaken  in  all  cases  without  complications.
Conclusions:  Splenic  lymphangioma  is  very  rare,  and  more  so  in  adults.  This  condition  is  often
asymptomatic  and  is  incidentally  detected  by  imagenology  due  to  any  other  differet  cause.  The
ﬁnal diagnosis  should  be  based  on  a  combination  of  clinical,  radiological,  and  histopathological
ﬁndings. Splenectomy  is  the  treatment  of  choice  and  the  prognosis  is  good.
© 2015  Academia  Mexicana  de  Cirugía  A.C.  Published  by  Masson  Doyma  México  S.A.  This  is
an open  access  article  under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/licenses/
by-nc-nd/4.0/).
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Los  linfangiomas  son  malformaciones  congénitas  del  sis-
tema  linfático  que,  en  general,  afectan  más  a  nin˜os  y
muy  poco  a  adultos.  Se  localizan  habitualmente  en  el
cuello  (75%)  y  axilas  (20%),  pero  también  pueden  apare-
cer  en  otras  localizaciones,  muy  raramente  en  el  bazo1--5,
habiéndose  publicado  180  casos  de  linfangioma  esplé-
nico  desde  1939  hasta  1990  y  solo  9  casos  de  1990  a
20106.
Los  linfangiomas  son  tumores  benignos  que  se  originan
por  una  malformación  congénita  del  sistema  linfático  en
la  que  por  obstrucción  o  agenesia  del  tejido  linfático  se
produce  una  linfangiectasia  secundaria  a  la  ausencia  de
comunicación  normal  entre  los  conductos  linfáticos,  que
terminan  en  fondo  de  saco  y  se  dilatan  lentamente  hasta
formar  un  quiste1,7.  La  mayoría  de  los  linfangiomas  apa-
recen  en  el  cuello  y  axilas  (95%),  donde  se  denomina
higroma  quístico.  Todas  las  demás  localizaciones,  incluida
la  abdominal,  son  infrecuentes,  alcanzando  el  5%  de  todos
los  casos5--8.  Los  tumores  primarios  benignos  del  bazo  se
encuentran  en  el  0.007%  de  todas  las  autopsias  y  operaciones
quirúrgicas9.
Los  linfangiomas  esplénicos  son  muy  raros.  En  gene-
ral,  aparecen  en  nin˜os  (80-90%)  en  los  que  se  descubre
de  modo  incidental8,10;  se  presentan  con  más  frecuencia
en  mujeres,  en  el  80-90%  se  diagnostica  en  la  infancia
y  la  gran  mayoría  son  detectados  antes  de  los  2  an˜os
de  vida11.  Histológicamente,  los  linfangiomas  se  clasiﬁcan,
según  el  taman˜o  alcanzado  por  los  conductos  linfáticos,  en
3  subtipos:  capilar  (supermicroquístico),  cavernoso  (micro-
quístico)  o  quístico  (macroquístico).  El  linfangioma  puede
ser  único,  pequen˜o y  subcapsular,  aunque  también  puede  ser
a
e
s
cultiquístico.  En  este  último  caso  con  frecuencia  se  asocia
 otras  enfermedades1,12.
El linfangioma  esplénico  puede  ser  asintomático  y  ser
iagnosticado  durante  una  cirugía  abdominal  por  otra  causa,
uede  detectarse  en  el  estudio  anatomopatológico  del  bazo
xtirpado  o  bien  puede  ocasionar  esplenomegalia  o  ser  de
lementos  grandes;  en  este  último  caso  puede  complicarse
on  hemorragia,  coagulopatía  de  consumo,  hiperesplenismo
 incluso  hipertensión  portal13,14.  Los  casos  sintomáticos
resentan  dolor  en  el  hipocondrio  izquierdo  debido  a  la
splenomegalia  y  a  la  presión  que  ejerce  el  quiste  sobre
os  órganos  más  próximos15.  Con  frecuencia  es  seguido  de
ebre,  náuseas,  vómitos,  anorexia  y  pérdida  de  peso6,  opi-
ión  no  compartida  por  algunos3; el  dolor  en  el  hombro
zquierdo  y el  estren˜imiento  son  infrecuentes.  Dada  la  simi-
itud  de  los  síntomas  y  signos,  el  diagnóstico  es  confundido
 menudo  con  enfermedad  hidatídica  en  la  que  un  resul-
ado  negativo  en  el  test  de  aglutinación  para  E.  granulosus
o  excluye  siempre  este  diagnóstico.  Aunque  el  diagnóstico
xacto  solo  puede  hacerse  tras  el  estudio  histopatológico
el  bazo  extirpado14,15,  el  diagnóstico  ﬁnal  debería  estar
asado  en  la  suma  de  los  datos  clínicos,  radiológicos  e  his-
opatológicos.  En  ocasiones,  el  paciente  asintomático  acude
 consulta  por  notarse  una  masa  abdominal  indolora,  de
recimiento  reciente  y  fácilmente  palpable  en  la  explora-
ión  física16,17.  Eventualmente,  el  efecto  de  masa  abdominal
roducido  cuando  el  bazo  alcanza  3-4  kg  de  peso  puede
casionar  inmovilidad  diafragmática  y  consiguientes  atelec-
asias  o  neumonía3,17. Si  el  linfangioma  afecta  parcialmente
l  bazo,  no  se  presentan  alteraciones  hematológicas,  y  si
s  difuso  y  abarca  todo  el  bazo,  produce  el  fenómeno  de
ecuestro  esplénico  que  se  maniﬁesta  con  anemia,  granulo-
itopenia  y  trombocitopenia1,17.
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Figura  1  Ecografía  abdominal  que  muestra  esplenomegalia
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Figura  2  RM  abdominal:  se  aprecian  3  lesiones  focales  esplé-
nicas, una  de  1.2  cm  en  cara  medial  del  tercio  superior,  otra
de 2.6  cm  en  la  porción  anteroinferior  y  otra  de  3.3  cm  en
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nítidos,  de  12  mm  de  diámetro,  de  menor  valor  de  atenua-
ción  que  el  resto  del  parénquima  esplénico.  Se  practicó
suprarrenalectomía  izquierda  y  esplenectomía  completa  por
vía  abierta.  Proﬁlaxis  postesplenectomía.  Anteroposterior:
Figura  3  Tumoración  nodular  bien  delimitada  formada  pore 11  cm  con  lesión  focal  en  su  margen  inferior  de  carácter
nespecíﬁco,  de  3.6  ×  3.5  cm,  poco  vascularizada.
bjetivo
n  este  trabajo  se  aportan  3  casos  de  linfangiomas  esplé-
icos,  un  paciente  pediátrico  y  2  adultos,  descubiertos  de
odo  incidental,  y  se  revisa  esta  enfermedad.
asos clínicos
aso  1
arón,  de  6  an˜os  de  edad,  que  reﬁere  dolor  abdominal
ntermitente  en  episodios  relacionados  con  la  ingesta  de
limentos;  deposiciones  normales,  sin  otra  sintomatología.
ntecedentes  personales  sin  interés.  Exploración  física  y
aboratorio  normales.  Radiografía  de  tórax  sin  alteraciones.
cografía  abdominal:  esplenomegalia  de  11  cm  con  lesión
ocal  en  su  margen  inferior  de  carácter  inespecíﬁco  de
.6  ×  3.5  cm,  poco  vascularizada  (ﬁg.  1).  En  la  resonancia
agnética  abdominal  se  aprecian  3  lesiones  focales  esplé-
icas:  una  de  1.2  cm  en  cara  medial  del  tercio  inferior,  otra
e  2.6  cm  en  porción  anteroinferior  y  otra  de  3.3  cm  en
olo  inferior,  protruyendo  la  superﬁcie  esplénica  (ﬁg.  2).
on  levemente  hiperintensas  en  T1,  hipointensas  en  T2,
on  algún  septo  en  su  interior  que,  tras  la  administración
e  gadolinio,  realzan  en  la  periferia  de  modo  irregular.
esto  del  abdomen  sin  alteraciones.  Tratamiento:  esple-
ectomía  completa  por  vía  laparoscópica,  sin  incidencias.
roﬁlaxis  postesplenectomía.  Anatomía  patológica:  bazo  de
1  g  de  peso,  con  3  lesiones  nodulares  en  el  parénquima
splénico  de  1.5,  2  y  3  cm,  respectivamente;  de  coloración
arduzca  y  consistencia  aumentada  que  están  constituidas
or  múltiples  vasos  de  pequen˜o  y  mediano  calibre  que  con-
ienen  material  seroso  (proteináceo  y  eosinofílico)  en  su
nterior  y  están  revestidos  por  endotelio  plano  sin  atipia
itológicas,  formando  en  algunos  casos  pequen˜as  formacio-
es  en  penacho  constituidas  por  células  sin  atipia.  Entre
os  vasos  hay  ﬁnos  tabiques  de  tejido  conectivo  y  resto  de
ulpa  roja  esplénica,  sin  mitosis  ni  focos  de  necrosis.  El
arénquima  esplénico  restante  no  muestra  lesiones  micros-
ópicas.  Mediante  técnica  inmunohistoquímica,  el  endotelio
m
h
(l polo  inferior,  protruyendo  la  superﬁcie  esplénica.  Son  leve-
ente hipointensas  en  T1,  con  algún  septo  en  su  interior.  Resto
in alteraciones.
ascular  se  marca  con  anticuerpos  contra  CD34,  CD31  y  D2-
0  (ﬁg.  3).  Diagnóstico:  linfangiomas  múltiples  esplénicos.
aso  2
ujer  de  28  an˜os  que  fue  ingresada  en  el  Servicio  de
edicina  Interna  para  estudio  de  hipertensión  arterial  no
ontrolada.  La  ecografía  abdominal  muestra  esplenomegalia
e  13  cm  y  una  lesión  esplénica  de  1.2  ×  1.4  cm  poco  vascu-
arizada  (ﬁg.  4).  En  la  tomografía  computada  se  descubrió
na  tumoración  suprarrenal  izquierda  de  14  cm,  responsable
e  síndrome  de  Cushing,  y  en  el  bazo  una  lesión  de  contornosúltiples  capilares  linfáticos  que  con  la  técnica  inmuno-
istoquímica  de  D2-40  muestran  una  marcada  positividad
tinción,  4).
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Figura  4  Ecografía  que  muestra  una  lesión  esplénica  macro-
quística,  de  1.2  ×  1.4  cm  (caso  2).
Figura  5  Corte  histológico  de  la  transición  entre  el  parén-
quima  esplénico  (izquierda)  comprimido  por  la  tumoración
Figura  6  Ecografía  con  contraste  que  muestra  varios
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qmultiquística,  bien  delimitada  y  no  encapsulada  con  contenido
proteináceo  (derecha)  (hematoxilina-eosina,  ×2).
bazo  de  230  g  de  peso  que  mide  12.8  ×  9.4  cm  que  presenta
una  formación  nodular  de  coloración  parduzca  y  contenido
proteináceo  que  está  constituida  por  múltiples  prolonga-
ciones  de  elementos  linfáticos  revestidas  por  endotelio
plano  sin  atipias  celulares  (ﬁg.  5).  Diagnóstico:  carcinoma
suprarrenal  y  linfangioma  esplénico  único.
Caso  3
Mujer  de  70  an˜os,  mastectomizada  4  an˜os  antes,  que  ingresó
para  programación  quirúrgica  de  esplenectomía  por  sospe-
cha  de  «nódulos  metastásicos» en  el  bazo  detectados  por
ecografía  con  contraste  (ﬁg.  6)  y  tomografía  computada.
Previo  estudio  preoperatorio,  se  realizó  esplenectomía  clá-
sica  por  vía  abierta,  sin  incidencias.  Anteroposterior:  bazo
de  380  g  que  mide  13.5  ×  9.4  cm  y  presenta  en  su  superﬁ-
cie  varias  formaciones  nodulares  de  coloración  translúcida
y  contenido  de  material  mucoide,  la  mayor  mide  8  mm
l
d
l
nnódulos» en  el  bazo,  correspondientes  a  las  lesiones  descritas
n el  caso  3.
e  diámetro  máximo,  que  están  constituidas  por  prolife-
aciones  quísticas  de  elementos  linfáticos  revestidas  por
élulas  endoteliales  aplanadas;  la  mayoría  de  ellas  aparecen
en˜idas  de  material  acidóﬁlo  acelular.  Diagnóstico:  linfan-
iomas  múltiples  esplénicos.
iscusión
os  linfangiomas  esplénicos  predominan  en  nin˜os  y  gene-
almente  se  diagnostican  antes  de  los  2  an˜os  de  vida
80-90%)8,10,11,  al  realizar  un  procedimiento  quirúrgico
bdominal  por  otra  causa,  ya  que  habitualmente  son  asinto-
áticos,  o  bien  puede  ocasionar  esplenomegalia  que  puede
omplicarse  con  hemorragia,  coagulopatía  de  consumo,
iperesplenismo  e  incluso  hipertensión  portal13,14.
Para  el  diagnóstico  de  la  enfermedad  esplénica,  los  estu-
ios  de  imagen  son  la  ecografía,  tomografía  computada
 resonancia  magnética  abdominales.  La  ecografía  es  útil
omo  examen  inicial  en  el  diagnóstico  de  quistes  esplénicos;
in  embargo,  no  delimita  la  topografía  de  la  lesión1,17,  aun-
ue  la  ecografía  con  contraste  permite  valorar  mejor  estas
esiones.  La  tomografía  computada,  por  el  contrario,  no  solo
emuestra  la  topografía  de  la  lesión,  sino  su  taman˜o,  natura-
eza  y  relaciones  anatómicas7,17--19.  La  resonancia  magnética
o  presenta  más  ventajas  que  la  tomografía  computada,
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the spleen: Radiologic-pathologic correlation. Radiographics.58  
xcepto  que  evita  la  radiación  al  paciente.  La  ecografía  y
a  tomografía  computada  son  de  elección  para  el  diagnós-
ico  y  planiﬁcación  de  la  estrategia  quirúrgica18.  El  estudio
adiológico  demuestra  esplenomegalia  o  un  bazo  de  taman˜o
ormal,  calciﬁcaciones  curvilíneas  en  la  pared  quística
 efecto  de  masa  en  vísceras  adyacentes.  En  la  ecogra-
ía  se  observan  lesiones  quísticas  hipoecoicas  bien  deﬁnidas
on  algunos  septos  en  su  interior,  como  en  nuestro  caso  1,
 algunas  calciﬁcaciones  ecogénicas.  La  ecodoppler  color
uede  demostrar  la  vascularización  del  quiste,  incluyendo
as  arterias  y  venas  intraesplénicas  a  lo  largo  de  las  paredes
el  quiste9,12.  En  la  tomografía  computada,  los  linfangio-
as  aparecen  como  masas  únicas  o  múltiples  de  márgenes
ien  deﬁnidos  típicamente  subcapsulares,  a  veces  rodean
l  quiste  más  grande  con  pequen˜as  lesiones  satélites  que,
uando  se  acompan˜an  de  calciﬁcaciones  murales  periféri-
as,  sugieren  el  diagnóstico  de  linfangioma  quístico8,19. El
iagnóstico  diferencial  del  linfangioma  esplénico  incluye
tras  lesiones  sólidas  y  quísticas  como  hemangiomas,  infarto
splénico,  embolia  séptica,  infección  crónica,  linfoma  y
etástasis.  De  acuerdo  con  la  clasiﬁcación  de  Pearl-Nassar,
olo  hay  3  tipos  de  lesiones  quísticas:  los  quistes  parasita-
ios;  los  primarios  con  revestimiento  epitelial  (dermoides,
pidermoides  o  transicionales)  o  revestimiento  endotelial
hemangioma  o  linfangioma)  y  los  secundarios  o  quistes  trau-
áticos,  que  no  tienen  revestimiento  endotelial20.  En  los
ltimos  an˜os,  se  ha  incrementado  el  uso  de  la  punción-
spiración-biopsia  con  aguja  ﬁna  guiada  por  imagen  en  una
ran  variedad  de  lesiones  esplénicas  benignas  y  malignas.  Se
a  alcanzado  un  consenso  general  en  la  eﬁcacia  y  seguridad
e  este  procedimiento,  a  pesar  de  los  falsos  negativos  que
e  obtienen,  cuya  incidencia  oscila  entre  0.06  y  2%21,22, y  los
iesgos  de  hemorragia.
El  tratamiento  de  los  linfangiomas  esplénicos  depende
el  taman˜o de  estos;  clásicamente,  las  lesiones  grandes
 sintomáticas  han  sido  tratadas  mediante  esplenectomía
ompleta  a  través  de  una  laparotomía  media  o  subcostal
zquierda7,17,  como  se  realizó  en  2  de  nuestros  pacientes.
in  embargo,  desde  la  primera  esplenectomía  por  vía  lapa-
oscópica  de  un  linfangioma  quístico  realizada  por  Know
t  al.  en  200116,  varios  autores  propugnan  la  vía  lapa-
oscópica  como  técnica  de  elección  para  abordar  estos
umores  del  bazo23--25,  como  se  hizo  en  uno  de  los  casos
ue  presentamos,  considerándose  la  esplenomegalia  con-
raindicación  de  esta  vía  de  abordaje6.  Aunque  muchos
irujanos  recomiendan  la  esplenectomía  total  como  trata-
iento  estándar  de  los  tumores  esplénicos1,7,17,18,26,27,  el
bjetivo  de  la  resección  en  el  caso  de  tumores  benignos
ebe  ser  la  exéresis  local  del  tumor,  conservando  la  mayor
asa  posible  de  parénquima  esplénico  o  incluso  todo  el
azo  para  prevenir  las  secuelas  de  la  anesplenia17,23,26,27.
urante  la  cirugía,  abierta  o  laparoscópica,  deben  bus-
arse  bazos  accesorios  y,  en  su  caso,  extirparlos  ya  que
odrían  formar  parte  del  proceso.  La  cirugía  debe  reali-
arse  sin  demora,  al  menos  que  el  quiste  esté  infectado  o
aya  cualquier  otra  circunstancia  que  la  contraindique28.
as  tasas  de  recidiva  y  de  malignización  son  bajas  y  el
ronóstico  es  bueno,  aunque  existen  algunos  casos  de  lin-
angiomas  malignizados  a  linfangiosarcomas.  El  tratamiento
onservador  del  linfangioma  esplénico  con  interferón-alfa
ue  realizado  en  un  nin˜o  por  Reinhardt  et  al.29 con  éxito
 buena  tolerancia;  sin  embargo,  no  se  conoce  cuál  es  elJ.A.  Rodríguez-Montes  et  al.
iempo  y  dosis  de  tratamiento  óptimo  para  curar  indeﬁnida-
ente  esta  dolencia.
Los  linfangiomas  esplénicos  son  quistes  de  paredes  delga-
as  con  una  morfología  interna  trabeculada  y ﬁbromuscular,
ecubiertas  de  endotelio  y  llenas  de  líquido  proteínico
osinofílico1,7,8,17,18.  En  la  pared  del  linfangioma  se  encuen-
ran  espacios  linfáticos,  tejido  linfático  y  ﬁbras  de  músculo
iso18, características  presentes  en  los  linfangiomas  estudia-
os  por  nosotros.  La  localización  subcapsular  del  linfangioma
s  la  más  frecuente,  siendo  la  intraparenquimatosa  más
ara8.  La  conﬁrmación  inmunohistoquímica  del  linfangioma
e  debe  a  la  reacción  al  factor  viii  y  al  marcador  especíﬁco
ara  endotelio  D2-408. El  estudio  histológico  de  los  nódulos
escritos  anteriormente  excluye  sin  diﬁcultad  el  diagnóstico
e  sospecha  de  quistes  parasitarios  y  establece  el  origen
ascular  de  las  lesiones.
onclusiones
l  linfangioma  esplénico  es  muy  raro,  más  en  adultos.  Con
recuencia  es  asintomático  y  es  detectado  de  modo  fortuito
or  estudios  de  imagen  realizados  por  otra  causa.  La  ecogra-
ía  con  contraste  permite  identiﬁcar  mejor  estos  tumores.  El
iagnóstico  ﬁnal  debe  estar  basado  en  la  suma  de  los  datos
línicos,  radiológicos  e  histopatológicos.  El  tratamiento  de
lección  es  la  esplenectomía  y  el  pronóstico  es  bueno.
onﬂicto de intereses
os  autores  declaran  no  tener  ningún  conﬂicto  de  intereses.
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